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recidivantes, proporcionando controlo de volume tumoral e 
diminuição da hipersecreção hormonal. No entanto, apresenta 
potenciais efeitos secundários a longo prazo.
Objetivo: Avaliar a eficácia da radioterapia no tratamento de 
doentes com acromegalia e doença de Cushing(DC), e a prevalência 
de efeitos secundários.
Métodos: Análise retrospetiva dos dados clínicos, analíticos 
e imagiológicos de doentes com acromegalia e DC submetidos a 
radioterapia desde 1989 até à data atual.
Resultados: Estudados 28 doentes: 7H (25%) e 21M (75%); 
75% com acromegalia e 25% com DC. Realizaram radioterapia 
externa convencional 78,6%, radiocirurgia GammaKnife 14,3% e 
radioterapia estereotáxica conformacional fracionada 7,1%. Nos 
doentes com acromegália foi realizada como segunda (38,1%) ou 
terceira (61,9%) opção terapêutica. Todos tinham sido submetidos 
a cirurgia; 13 doentes (61,9%) cumpriram terapêutica médica 
prévia com análogos da somatostatina que foi possível suspender 
em 28,6% dos casos após radioterapia. Entraram em remissão 
42,9% dos doentes após 109,5 ± 68,9 meses. A redução do volume 
tumoral foi atingido em 61,9% após 85,2 ± 62,4 meses. Dos doentes 
com DC, 6 (85,7%) foram operados e todos cumpriram terapêutica 
com inibidores da síntese do cortisol durante 48,3 ± 66,6 meses 
que foi suspensa após radioterapia em todos os casos. A remissão 
aconteceu em 4 doentes (57,1%), após 70 ± 61,1 meses. Houve 
diminuição do volume t umoral em 6 casos (85,7%),  após 
67 ± 61,8 meses. Os efeitos secundários observados foram: AVC em 
3,6%, meningioma em 3,6%, epilepsia em 7,1% e demência em 3,6%. 
Dos 11 doentes (39,3%) com hipopituitarismo prévio, 4 (36,4%) 
agravaram o número de sectores em défice. Em 9 doentes (32,1%) 
surgiu hipopituitarismo de novo.
Conclusão: Nesta amostra, a radioterapia mostrou-se eficaz 
na normalização da secreção hormonal (remissão em 46,4% dos 
doentes) e no controlo de volume tumoral (diminuição do volume 
do resíduo em 67,9%). O efeito secundário mais prevalente foi o 
hipopituitarismo (68,5%). A eficácia ainda poderá melhorar no 
futuro pela correlação direta com o tempo pós-irradiação.
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Introdução:  Os tumores da hipóf ise cl inicamente não 
funcionantes constituem um desafio a qualquer endocrinologista. 
A clínica por ser, com alguma frequência, subtil leva a um diagnóstico 
tardio com importantes repercussões locais e sistémicas, pelo 
hipopituitarismo. A previsibilidade do seu comportamento biológico 
não tem sido possível por continuarem a não existir marcadores, 
clínicos ou moleculares, seguros. Este trabalho teve como objectivo 
identificar factores clínicos com potencial valor preditivo para 
a progressão ou recorrência da doença de forma a permitir um 
tratamento e seguimento mais adequados.
Métodos: Análise retrospectiva em 236 doentes com tumores 
hipofisários clinicamente não funcionantes, 15 microadenomas 
e 221 macroadenomas. O estudo envolveu a apresentação clínica, 
estudo da função hipofisária, tratamento e características dos 
tumores. Tratamento estatístico efectuado com o SPSS(18.0).
Resultados: Os microadenomas, após um seguimento de 
6,6 anos (1-15), não evidenciaram variações significativas nas suas 
dimensões. Os macroadenomas tiveram uma taxa de progressão ou 
recorrência de 41,2% após um seguimento de 8,7 anos (1-40); o tempo 
médio de progressão ou recorrência foi de 3,9 anos. Os factores 
associados à progressão ou recorrência, definidas pela necessidade 
de uma segunda intervenção terapêutica, foram a dimensão e 
invasão dos tumores, nomeadamente valor de corte para o maior 
diâmetro > 20 mm, invasão do seio cavernoso e do pavimento ou 
óssea. Estiveram associados a menor progressão ou recorrência a 
ocorrência de apoplexia, remoção cirúrgica aparentemente completa 
na primeira cirurgia e radioterapia de consolidação. De todos o mais 
determinante foi a radioterapia mas não foi passível de uma análise 
segura devido ao pequeno número de doentes irradiados; os factores 
mais importantes foram as dimensões do maior diâmetro do tumor 
e a sua remoção aparentemente total.
Conclusão: Neste estudo, o prognóstico dos microadenomas 
da hipófise clinicamente não funcionantes revelou-se bom e o 
tratamento conservador, o de eleição. Nos macroadenomas a 
dimensão dos tumores, particularmente quando superior a 20 mm, 
e uma primeira remoção cirúrgica aparentemente total foram, de 
momento, os marcadores clínicos mais relevantes na predição do 
seu prognóstico.
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Introdução: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é 
uma doença granulomatosa rara, de etiologia desconhecida, que 
pode afetar uma variedade de órgãos e muitas vezes envolve o 
eixo hipotálamo-hipófise (EHH). A diabetes insipida central (DIC) 
é a manifestação mais comum do atingimento endócrino, podendo 
ocorrer em cerca de 25% dos casos. Doentes (dts) com doença 
multissistémica e envolvimento craniofacial ao diagnóstico têm 
um risco aumentado de desenvolver DIC. A disfunção associada ao 
atingimento da hipófise anterior é menos frequente, e encontra-se 
geralmente associada à DIC.
Casos clínicos: Análise retrospetiva dos dados de cinco dts 
com diagnóstico histopatológico de HCL seguidos no Serviço de 
Endocrinologia da nossa Instituição. Foram identificados 3 dts 
do sexo feminino e 2 dts do sexo masculino. A idade média ao 
diagnóstico foi de 4 anos (3-6). Foram seguidos por uma média de 
15,5 anos (1,5-29). Quatro dts apresentavam envolvimento crânio 
e/ou ósseo maxilo-facial e numa dt existia comprometimento 
ganglionar.Todos os dts manifestaram evidência sugestiva de 
atingimento do EHH, nomeadamente DIC. Em três dts, a DIC foi a 
manifestação de apresentação da HCL. Em dois dts foi verificada 
DIC, um e quatro anos após o diagnóstico de HCL. Num doente, o 
diagnóstico de HCL foi estabelecido 1 ano após o início do quadro de 
DIC. Nenhum dos cinco dts apresentou, até ao momento, evidência de 
atingimento da hipófise anterior. Os exames imagiológicos dirigidos 
à hipófise mostraram alterações em apenas uma doente. Todos os 
dts foram tratados com quimioterapia e três foram submetidos a 
radioterapia externa.
Discussão: Estes dados confirmam que a DIC é a principal 
manifestação endócr ina da HCL , sendo frequentemente a 
manifestação de apresentação da doença. O clínico deve estar alerta 
para os sinais e sintomas que sugerem o envolvimento endócrino 
em todos dts com HCL. Em dts com diabetes insípida”idiopática”, 
o diagnóstico de HCL deve ser considerado, devendo ser avaliados 
possíveis locais de localização extracraniana da doença.
